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Iniciamos este ano um novo triénio com uma nova equipa nos Orgdos Sociais da Liga Portuguesa Contra a Epilepsia ( os

seus nomes poderao ser consultados no quadro anexo). Alguns dos elementos participam ha anos nas atividades da LPCE
e no programa da atual direcdo existe uma continuidade nas linhas de orientacdo de anteriores equipas.
Uma das nossas maiores preocupacdes ¢ a formacdo. Pretendemos que esta formacédo seja dirigida a todos os profissionais
que lidam com doentes com epilepsia. Uma grande parte da nossa atividade formativa é dedicada a profissionais de salde
mas nao iremos descuidar na atividade formativa os outros profissionais que durante a sua atividade contactem com estes
doentes.

E também nossa preocupacdo a formacio e apoio aos doentes, suas familias e aos seus cuidadores.
Ao longo destes anos o Noticias de Epilepsia, tem sido uma forma de divulgar as varias atividades que vao decorrendo, quer
sejam as atividades nacionais, como foi o Encontro de Epileptologia que decorreu no Porto em Marco, quer as atividades
que vao decorrendo a nivel regional, como o projeto "Embrace”.

Teremos ainda artigos de caracter cientifico e rubricas de informacdes de caracter legislativo, irdo ser mantidas gracas a
colaboracdo do nosso jurista Dr Luis Cardoso.

Damos inicio a uma nova rubrica "0 que nos Liga"

Boas leituras....
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Obituario

O Prof. Fernando Lopes da Silva faleceu a 7 de Maio deste ano, com 84 anos. Neurocientista e professor de
elevada reputacao, muito estimado por estudantes e colaboradores, contribuiu de sobremaneira para o
conhecimento da epilepsia. Natural de Lisboa, onde nasceu em 1935 e se formou em Medicina em 1959, mudou-
se para a Holanda em 1965. Foi ai que exerceu a sua investigacdo dedicada a area da epilepsia, nomeadamente
ao estudo da origem dos fendmenos epiléticos, focando-se nos aspetos biofisicos da atividade elétrica do cérebro
e na organizacao funcional das redes neuronais.

Durante a sua carreira foi por diversas vezes premiado e reconhecido pelas suas contribuicdes excecionais na
area da neurofisiologia clinica. Internacionalmente, agraciado com o Herbert H. Jaspar Award da American Clinical
Neurophysiology Society (1999], e o Storm van Leeuwen/Magnus Prize, da Sociedade Holandesa de Neurofisiologia
Clinica [2000]. A nivel nacional, foram-lhe atribuidos os titulos de doutor honoris causa pela Universidade de
Lisboa em 1997 e pela Universidade do Porto em 2002, e foi distinguido, com o grande-colar de Oficial da Ordem
de Santiago de Espada, por notaveis realizacdes no campo da ciéncia, arte e literatura, concedida por sua
Exceléncia o Presidente da Republica Jorge Sampaio, no ano 2000.

Embora radicado na Holanda até ao final da vida, o Prof. Fernando Lopes da Silva manteve sempre uma ligacéo
proxima com Portugal, tendo contribuido para a formacao de varias geracdes de neurologistas e epileptologistas
portugueses. A Liga Portuguesa contra a Epilepsia faz-lhe deste modo o devido reconhecimento e homenagem.
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Quais sao as técnicas genéticas disponiveis?

Microarray cromossomico

As variacdes de nimero de copias sao deleccdes ou duplicacoes
de segmentos do DNA presentes no genoma humano. A
patogenicidade das variacdes de nimero de cdpias de grande
dimensao é amplamente reconhecida na literatura. Contudo,
a capacidade de deteccao das variacoes de pequena dimensao
tornou-se mais recentemente possivel através das novas
técnicas de array-comparative genomic hybridization (array-
CGH]J e array-single nucleotide polymorphism (array-SNP),
conjuntamente designadas por analise de microarray
cromossémico. O microarray cromossémico deve ser
considerado na investigacdo diagndstica inicial do doente com
epilepsia, sobretudo quando associado a perturbacao do
desenvolvimento intelectual e dismorfias. Este permite ainda
identificar variacdes do niUmero de cdpias superiores a 20 Kb,
nao detectaveis por NGS.

Next-generation sequencing

Os principais avancos tecnoldgicos prenderam-se com o
desenvolvimento das técnicas de next-generation sequencing
(NGSJ, tendo em grande parte substituido a sequenciacao
tradicional Sanger. Ao contrério da sequenciacao Sanger, a
NGS permite a sequenciacdo simultanea de milhdes de
fragmentos de DNA (~20.000 genes), tornando exequivel a
sequenciacdo completa do genoma num periodo de algumas
semanas. As duas aplicacdes mais comuns da NGS sao os
painéis multigénicos e a sequenciacdo de exoma.
Painéis multigénicos

Os painéis multigénicos correspondem a um conjunto
selecionado de genes sequenciados simultaneamente. Estes
testam variantes de sequéncia, deleccdes e duplicacoes,
apresentando a vantagem adicional de conseguirem identificar
pequenas deleccdes intragénicas ndo detectaveis pela anéalise
de microarray cromossémico. Os painéis NGS multigénicos
sdo um método Util quando varios genes candidatos sao
potenciais causadores da doenca ou do fendtipo em estudo.
0 nimero de genes incluidos em cada painel, bem como as
caracteristicas fenotipicas pelas quais estes se agrupam, sdo
varidveis entre laboratérios e encontram-se em permanente
actualizacao. E porisso crucial realizar uma seleccdo criteriosa
do painel. Neste sentido, deve-se primeiro determinar qual o
fendtipo do doente e avaliar judiciosamente se 0 mesmo
corresponde ao painel requisitado, por exemplo, encefalopatias
epilépticas, epilepsias mioclénicas progressivas e epilepsias
focais familiares. Contudo, em determinadas situacoes pode-
se justificar a inclusdo de genes relacionados com outros
fendtipos mais especificos, nomeadamente, nas epilepsias
metabodlicas, ataxia, microcefalia, atraso intelectual, entre
outros. O apoio do geneticista € muito importante na adequada
seleccdo de painéis multigénicos. Além disso, o tipo especifico
de técnica de sequenciacdo dirigida utilizada nos painéis pode
diferir da utilizada na sequenciacao de exoma, pelo que a taxa
de cobertura de variantes pode ser esclarecida com o
laboratdrio.



Sequenciacao de exoma

A sequenciacao de exoma analisa toda a regiao codificadora
do genoma humano, permitindo detectar variantes patogénicas
ja previamente descritas na sindrome epiléptica em estudo
ou identificar novas variantes associadas. A sequenciacao de
exoma permite ainda identificar uma mutacao de novo, isto
é, presente apenas no doente index, aferindo assim sobre a
patogenicidade da variante encontrada. Nesta situacao
particular, o estudo do exoma em trio ([doente e pais biolégicos)
permite uma abordagem inicial mais rentavel para a
identificacdo de mutacoes de novo. Estima-se que a
sequenciacdo de exoma apresenta uma rentabilidade
diagndstica aproximada de 25%, atingindo os 50% quando
aplicada em trio. Importa salientar que se for identificada
uma variante ndo previamente associada ao fenétipo do
doente, esta pode ser reportada como provavelmente
patogénica ou de significado incerto, de acordo com a
orientacdo do laboratério e equipa de genética.

Sequenciacao especifica de um gene

0 estudo especifico de um gene pode ainda ser bastante Util
na avaliacao de epilepsias monogénicas mendelianas pois
apresentam uma relacao gendtipo-fendtipo linear, tais como,
a sindrome de Dravet e epilepsia neonatal benigna. Todavia,
este ndo é o cendrio mais frequente nas epilepsias genéticas.
Dada a sua elevada heterogeneidade genética e fenotipica,
a presenca de um determinado fenétipo nao permite predizer
qual o gene envolvido. Os painéis NGS multigénicos tém uma
rentabilidade diagndstica superior, estimada em 46%,
comparativamente a 15% no estudo dirigido do gene.

Outros
A analise do cariétipo foi em grande parte substituida pelo
microarray cromossomico. Contudo, o caridtipo ainda é
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necessario para o diagnéstico de algumas sindromes
cromossoémicas raras, tais como a sindrome do cromossoma
20 em anel. O método fluorescence in situ hybridization (FISH)
pode ser utilizado para detectar rapidamente variantes
genéticas estruturais superiores a 10 Kb.

Quais os desafios na interpretacao dos resultados?
Cada método genético apresenta desafios relativos a
interpretacao dos seus resultados. Um resultado claramente
positivo, isto é, identificacdo de uma variante patogénica,
providencia um diagnéstico conclusivo da epilepsia em estudo.
Contudo, um resultado negativo deve ser interpretado a luz
dos limites de cada método diagndstico, ndo devendo excluir
uma causa genética para a epilepsia se a suspeita for elevada.
O progressivo aperfeicoamento das diversas técnicas genéticas
permitiu uma exponencial identificacao de variantes genéticas.
Estas variantes podem ser estruturais, de nucleétidos ou
variacbes de numero de copias. Para qualquer método
genético, a deteccao de uma variante de significado incerto
implica que a alteracao detectada nao se encontra associada
a doenca em estudo, nem esta classificada como benigna
nas bases de dados genéticas universais, tal como a database
of genomic variants. Nestas situacdes, é necessario realizar
o0 estudo genético nos pais. Se um dos pais for apenas portador
assintomatico da mesma variante, entdo a variante seré
considerada como provavelmente benigna. Contudo, a
interpretacao destes resultados deve ter em conta a
possibilidade de penetrancia incompleta e variabilidade da
expressao fenotipica. Estas variantes de significado incerto
podem-se revelar confusas para os clinicos e para as familias,
sendo imprescindivel a orientacdo e apoio dos geneticistas.
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Figura 1. Proposta de algoritmo para estudo das epilepsias genéticas

Encefalopatias epilépticas e do neurodesenvolvimento
Epilepsias-plus

(Epilepsia benigna com histdria familiar de atraso do desenvolvimento - considerar individualmente)

Determinacao do fenétipo: sindrome epilética, tipos de crises, padrao do EEG, outras manifestacdes clinicas
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A complexa interaccao entre a arquitectura genética e factores
ambientais na epilepsia ainda é desconhecida, contudo estudos
recentes permitiram realizar consideraveis progressos nesta
drea. As epilepsias generalizadas de presumivel causa
genética representam 30% do total das epilepsias e constituem
0 grupo mais complexo em termos de substrato genético.
Estudos realizados em gémeos concluiram existir uma
hereditariedade genética complexa, em que varios genes
parecem contribuir juntamente com factores epigenéticos
ambientais para a epilepsia. Até ha data, ainda nao foram
identificados quais 0s genes inequivocamente envolvidos. No
que respeita as alteracdes moleculares responsaveis por
maior susceptibilidade genética, a descoberta mais importante
foi a da deleccao 15q13.3. Esta ocorre em 1% dos doentes com
epilepsia generalizada e pode ser igualmente encontrada em
0.2% de doentes com esquizofrenia, 0.2% com perturbacdes
do espectro do autismo e 0.002% de individuos saudaveis.
Outras deleccoes, nomeadamente 15g11.2 e 16p13.11, sdo
encontradas em cerca de 1% da populacao com epilepsia
generalizada e ocasionalmente noutras formas de epilepsia.
Todavia, actualmente desconhece-se qual o papel destas
deleccoes enquanto ferramenta preditiva, ndo sendo possivel
estimar a contribuicdo destas alteracdes genéticas no
desenvolvimento da epilepsia.

Dentro do amplo espectro das epilepsias focais, raros casos
apresentam uma causa genética subjacente, sendo exemplos

a epilepsia autossémica dominante nocturna do lobo frontal,
a epilepsia autossémica dominante com manifestacdes
auditivas e as encefalopatias neonatais familiares. Embora
tenham sido propostos varios genes potencialmente
associados a epilepsias focais de etiologia indeterminada,
estudos sucessivos demonstraram nao existir uma clara
correlacdo com genotipos especificos.

Em suma, na maioria das epilepsias generalizadas e focais,
o0 papel do estudo genético ainda ndo se encontra definido.
Pelo contrario, o grupo das encefalopatias epilépticas e do
neurodesenvolvimento constitui um exemplo paradigmatico
da importancia do estudo genético na investigacao etioldgica
e orientacao terapéutica.

Que casos devem realizar estudo genético?
A miriade de estudos de diagndstico genético em epilepsia
é complexa. Embora nao existam guidelines especificas, sao
necessarias orientacdes diagndsticas para uma correcta
abordagem clinica. A International League Against Epilepsy
(ILAE) recomenda o aconselhamento genético para todos os
doentes com epilepsia de inicio na infancia e a realizacdo de
estudo genético nas encefalopatias epilépticas e do
neurodesenvolvimento. Mais recentemente foram
desenvolvidas recomendacdes relativas a investigacdo da
epilepsia em adultos com defeito cognitivomotor, nos quais
0o estudo genético deve ser igualmente realizado.
Com base nas varias recomendacdes, propomos o algoritmo
de abordagem as epilepsias genéticas demonstrado na Figura
1. Os dois principais grupos nosoldgicos em que se deve



Tabela 1. Testes genéticos em doentes com epilepsia

Teste genético
Microarray cromossomico - array CGH e SNP

Deteccao

Cariotipo
Estudo dirigido do gene

Painel multigénico

Sequenciacao de exoma

realizar estudo genético sao as encefalopatias epilépticas e
as epilepsias-plus. Nas epilepsias-plus, a epilepsia associa-
se a outras manifestacoes clinicas, nomeadamente,
dismorfias, anomalias congénitas, atraso do desenvolvimento
psicomotor, perturbacdes do espectro do autismo, regressao
cognitiva, entre outras. Embora raras, existem ainda epilepsias
metabdlicas hereditarias trataveis que devem ser prontamente

Variacdes de nimero de copias

Anomalias cromossémicas major
Sequéncia, duplicacées e deleccdes

Sequenciacdo NGS de genes incluidos

Sequenciacao NGS da regiao
codificadora do genoma

Indicacdes

Estudo inicial da epilepsia, sobretudo se associada
a dismorfismos ou atraso intelectual

Suspeita de sindrome de cromossoma 20 em anel
Fenodtipo fortemente sugestivo de sindrome
monogénica

Vérios genes candidatos para determinada
sindrome ou fenétipo

Sindrome epiléptica sem gendétipo especifico
Em trio para estudo de variantes de novo

diagnosticadas (ex: epilepsia piridoxina dependente). Em
doentes com epilepsias mais benignas, mas com histéria
familiar de atraso cognitivo-motor, a decisao de estudo
genético deve ser individualizada. Nos casos de epilepsias
menos severas e nao associadas a nenhum destes aspectos,
o valor diagndstico do estudo genético ndo esta estabelecido.
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Que estudo genético pedir?

Primeiro, devemos determinar de forma rigorosa qual o
fendtipo do doente - sindrome epiléptica, tipos de crises,
padrdo ictal/interictal do EEG, outras manifestacdes clinicas
associadas. Se o fenétipo for muito sugestivo de uma
sindrome monogénica especifica (ex: sindrome de Dravet),
justifica-se a realizacao de estudo dirigido do gene
(sequenciacao, andlise de deleccoes e duplicacdes).
Todavia, se o fendtipo clinico ndo for sugestivo de uma entidade
genética especifica, deve-se realizar primeiro a analise de
microarray cromossomico. Esta abordagem semi-dirigida é
particularmente importante se existirem caracteristicas
dismorficas ou perturbacao do desenvolvimento intelectual.
0 estudo do caridtipo esta indicado na suspeita de sindrome
cromossémica especifica, sobretudo na sindrome do
cromossoma 20 em anel (atraso psicomotor, dismorfias
caracteristicas, auséncias prolongadas refractérias e crises
tonicas nocturnas).

Se a analise de microarray cromossdmico for negativa, o
préoximo passo devem ser os painéis multigénicos ou a
sequenciacao de exoma. Existem vérias consideracdes
relativas a seleccdo de painéis multigénicos: fendtipo (existe
um painel especifico?), gravidade (o diagndstico célere tem
impacto em decisodes futuras?) e o custo. Se existir um painel
disponivel correspondente ao fendtipo do doente, é razoavel
realizd-lo como estudo seguinte. Contudo, se o painel nao
for dirigido ao fendtipo do doente ou se nao for possivel decidir

entre os painéis disponiveis, é razoadvel prosseguir-se com
a sequenciacado de exoma dada a relacao entre a rentabilidade
e o custo. Por fim, se a andlise de microarray e os painéis
NGS nao forem positivos, a sequenciacao de exoma é o
terceiro passo, destacando-se a analise em trio (doente e
pais bioldgicos) para identificacdo de variantes patogénicas
de novo. Actualmente a sequenciacao total do genoma realiza-
se somente a nivel investigacional, prevendo-se que venha
a ser aplicavel na pratica clinica num futuro préximo.

Tabela 2. Sindromes genéticas epilépticas com implicacdes terapéuticas

Gene Clinica

SCN2A Epilepsia parcial migratéria maligna;
Encefalopatia infantil precoce; Dravet-
like; atraso intelectual isolado

SCN8A Encefalopatia infantil precoce

SLC2A1 Défice de GLUT-1

PRRT2 Epilepsia focal neonatal

Discinésias paroxisticas, ataxia
episddica

Encefalopatia infantil precoce
Esclerose tuberosa

ALDH7A1, PNPO
TSC1, TSC2

Alteracao terapéutica

Fenitoina pode ser eficaz

Fenitoina pode ser eficaz
Dieta cetogénica indicada
Carbamazepina pode ser eficaz

Piridoxina indicada
Vigabatrina
Everolimus pode ser indicado




0 NOVO REGIME DO MAIOR ACOMPANHADO
- Perguntas e respostas

A Lei n® 49/2018, de 14 de Agosto veio
instituir o novo regime legal do maior
acompanhado, que entrou em vigor 180
dias apos a sua publicacdo, mas com
aplicacao imediata aos processos de
interdicao e de inabilitacao pendentes
aquando da sua entrada em vigor.
Tal regime veio substituir os tradicionais
institutos da interdicao e da inabilitacao
previstos no Coédigo Civil, que nao
acompanhavam os tempos modernos,
ainda demasiado presos as nocdes de
anomalia psiquica, surdez-mudez,
cegueira prodigalidade, abuso de bebidas
alcoodlicas ou estupefacientes. Ha longo
tempo que eram apontados problemas
ao instituto das incapacidades dos
maiores, cujas solucdes se encontravam
ultrapassadas face as realidades
socioecondmicas e demograficas em
Portugal.

Este novo diploma legal prevé ainda a
possibilidade de revisao de todos os
processos de interdicdo e inabilitacao
anteriores a entrada deste regime e a
possibilidade de se requerer ao Juiz a
pratica de atos pessoais abrangidos pela
incapacidade que vigorava
anteriormente, como refere o seu art.
26°,n° 4.

Com a entrada em vigor deste novo
regime legal todos os interditos ou
inabilitados passaram a ter o estatuto
de "maiores acompanhados” e os tutores
e os curadores nomeados passaram a
ser "acompanhantes”, com poderes
gerais de representacao no primeiro
caso e, no segundo caso, cabendo-lhes
autorizar os atos antes submetidos a
aprovacao do curador, como decorre do
art. 262, n° 4, 6 e 7 da Lei n° 49/2018, de
14 de Agosto.

Assim, tentaremos no presente texto
responder a algumas das questdes
pertinentes neste novo regime do maior
acompanhado, o qual podera ter aplicacao
pratica no caso de algumas pessoas com
epilepsia.

1. 0 que é o maior acompanhado?
Define o nosso Cadigo Civil, no seu art. 138°,
que "maior acompanhado” é a pessoa, maior
de idade, que se encontra impossibilitado
por razdes de saude (o caso das doencas
crénicas, como a epilepsial, de deficiéncia,
ou que pelo seu comportamento (por
exemplo, prodigalidade, abuso de bebidas
alcodlicas ou estupefacientes), de exercer,
plena, pessoal e conscientemente, os seus
direitos ou de, nos mesmaos termos, cumprir
0s seus deveres, beneficiando assim de um
conjunto de medidas de acompanhamento
previstas.

2. Quem faz o acompanhamento do

maior?

A nossa lei, nos arts. 139 e 143° do Codigo

Civil, também cuidou de estabelecer que por

decisao judicial do Tribunal seja designado

um "acompanhante”, que vem substituir as

anteriores figuras do tutor e do curador, e

que também terd de ser uma pessoa

singular, maior de idade, no pleno exercicio
dos seus direitos, escolhido pelo

“maior/acompanhado”, ou pelo seu

representante legal.

Na falta de escolha, 0 acompanhante podera

ser deferido no processo judicial, a pessoa

cuja designacao melhor salvaguarde o

interesse imperioso do "maior

acompanhado”, entre as seguintes pessoas:

a) Ao cénjuge nao separado, judicialmente
ou de facto;

b) Ao unido de facto;

c) A qualquer dos pais;

d) A pessoa designada pelos pais ou pela
pessoa que exerca as responsabilidades
parentais, em testamento ou documento
auténtico ou autenticado;

e] Aos filhos maiores;

f] A qualquer dos avos;

g) A pessoa indicada pelo instituicdo em que

o acompanhado esteja integrado;
h) Ao mandatéario a quem o acompanhado
tenha conferido poderes de representacao;
i) Ou a qualquer outra pessoa iddnea.

Mais se esclarece que podem ser designados
pelo Tribunal varios "acompanhantes” com
diferentes funcdes, especificando-se as
atribuicoes e competéncias de cada um.

3. Como é feito o acompanhamento do
maior pelo acompanhante?

O acompanhante devera exercer as suas
funcoes privilegiando o bem-estar e a
recuperacdao do acompanhado (se for
possivel], com a diligéncia requerida a um
bom pai de familia na situacao concreta.
Acresce que o acompanhante devera manter
um contacto permanente com o0 seu
acompanhado, devendo visita-lo, pelo menos
mensalmente, ou com outra periocidade que
seja prescrita pelo Tribunal.

4. Quais sao os objetivos do
acompanhamento do maior e quais as
suas medidas?

Este regime legal tem como objetivo o
acompanhamento do maior visando
assegurar o seu bem-estar, a sua
recuperacdo, o pleno exercicio de todos os
seus direitos e o cumprimento dos seus
deveres, excetuando situacoes legais ou
determinadas por sentenca.

Por outro lado, as medidas de
acompanhamento devem limitar-se ao
necessario e ndo devem ter lugar sempre
que o seu objetivo se mostre garantido
através dos deveres gerais de cooperacao e
de assisténcia que ao caso caibam.
Acresce que o nosso legislador pretendeu
atribuir um acompanhamento casuistico a
cada maior, a cada pessoa, € em Nosso
entender bem. E que o mais importante é
estabelecer medidas de acompanhamento,
em funcao de cada caso. Deste modo, o
Tribunal analisara o processo individual de
cada pessoa maior, a necessitar de
acompanhamento, e poderd cometer ao
acompanhante o estabelecimento,



independentemente do que haja sido

pedido, dos seguintes regimes:

a) Exercicio das responsabilidades
parentais ou meios de as suprir,
conforme as circunstancias;

b) Representacdo geral ou representacao
especial com indicacao expressa das
categorias de atos para que seja
necessaria;

c) Administrac&o total ou parcial de bens;

d) Autorizacdo prévia para a pratica de
determinados atos ou categorias de atos;

e) Intervencdes de outro tipo, devidamente
explicitadas.

5. Como se fazem os negdcios
relativos ao maior acompanhado?
Matéria complexa é aquela que se relaciona
com os negdcios que envolvem o
patriménio do maior acompanhado e as
pessoas intervenientes no mesmo.
O art. 145°, n° 3 do Cédigo Civil esclarece
logo perentoriamente que "Os atos de
disposicdo de bens imdveis carecem de
autorizacao judicial prévia e especifica”.
Por outro lado, a representacao legal do
maior acompanhado segue o regime da
tutela, com adaptacoes.

Consagra-se ainda a administracdo total
ou parcial de bens, a aplicacdo com as
adaptacodes necessarias de um regime
proprio de administracdo de bens previsto
nos arts. 1967° e seguintes do Cddigo Civil,
com a designacao de um administrador.
Situacdo diversa ¢ a dos direitos pessoais
e dos negdcios da vida corrente do maior.
Nesse particular, a nossa lei estabeleceu
como regime-regra, no seu art. 147° do
Cddigo Civil, que o exercicio do maior
acompanhado de direitos pessoais e a
celebracao de negdcios juridicos da vida

corrente, salvo de bens imdveis, sdo livres,
salvo se a lei dispuser de forma diferente
ou se a decisao do Tribunal relativa ao
acompanhado for em sentido contréario.
A lei enumera, entre outros, como direitos
pessoais, o direito de casar ou situacdes
de uniao de facto, de procriar, de perfilhar,
de adotar, de cuidar, de educar os filhos
ou os adotados, de escolher profissao, de
se deslocar em Portugal ou no estrangeiro,
de fixar domicilio e residéncia, de
estabelecer relacdes com quem entender
e inclusive de fazer testamento.

6. 0 maior acompanhado podera ser
internado? E como?

Sim, o maior acompanhado podera ser
objeto de internamento, contudo dependera
sempre de autorizacdo expressa do
tribunal.

Inclusive, nos casos de urgéncia, o
acompanhante poderad solicitar
imediatamente o internamento do
acompanhado, sendo sujeito a ratificacao
do Juiz.

7. Quais as consequéncias pelos atos
desrespeitadores das medidas pelo
maior acompanhado?

No caso de atos praticados pelo maior
acompanhado que nao respeitem as
medidas de acompanhamento decretadas
ou a decretar, estes sdo anulaveis, quando
posteriores ao registo do
acompanhamento, ou quando praticados
depois de anunciado o inicio do processo,
mas apenas apos a decisdo final e caso se
mostrem prejudiciais ao acompanhado.
Mais se informa que o prazo para propor
a acao de anulacdo dos atos que nao

respeitem as medidas de acompanhamento
decretadas ou a decretar, s6 comeca a
contar a partir do registo da sentenca.

8. Quais os prazos das medidas de
acompanhamento?

No tocante a vigéncia temporal das
medidas de acompanhamento, 0 nosso
legislador esclareceu que essas medidas
vigoram de acordo com a periodicidade
que constar na sentenca e, no minimo, de
5em 5 anos.

Por outro lado, 0 acompanhamento podera
ser cessado ou modificado mediante uma
decisao judicial que reconheca as causas
que justificaram a cessacao ou modificacao,
podendo inclusive os seus efeitos
retroagirem a data em que se verificou a
cessacao ou modificacao.

Em conclusao, respondemos em
sintese a algumas das inUmeras
questoes que se colocam neste novo
regime do maior acompanhado. Um
regime que pretende ser mais
moderno, simples, flexivel, menos
discriminador e respeitador dos
direitos dos cidadaos, que por razoes
de saude ou deficiéncia, eram muitas
vezes objeto de graves prejuizos
pessoais e patrimoniais.

Como sempre, 0s casos praticos e as
experiéncias vivenciadas pelos maiores
acompanhados (como, por exemplo,
algumas das pessoas com epilepsial,
suas familias e acompanhantes,
poderao dar-nos conta se esta nova
legislacao é mais justa e eficiente ou
se pelo contrario foi uma oportunidade.
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Nos dias 8 e 9 de marco de 2019 decorreu no Porto o 31°
Encontro Nacional de Epileptologia subordinado ao tema
“Fronteiras em Epilepsia”.

Tratou-se de um encontro enriquecedor que permitiu um espaco
para a partilha de informacao e experiéncias, onde estiveram
presentes 310 congressistas.

0 Encontro teve cinco conferéncias cientificas abrangendo diversos
temas que variaram desde a semiologia ictal até a tematica da
cirirgica minimamente invasiva. Palestraram oito convidados
nacionais e trés internacionais. Foram apresentados 39 trabalhos
originais: 17 sob a forma de comunicacao oral e 22 sob a forma de

cartaz.

Salienta-se a participacao das companhias farmacéuticas que
incluiu quatro simpdsios, sendo que em um esteve presente a
presidente da Sociedade Espanhola de Epilepsia.
Tal como o secretario geral do congresso, o Dr. Joel Freitas,
descreveu na entrevista ao Jornal do Congresso, a primeira
conferéncia foi dedicada & Epilepsia da insula. Por si sé um lobo
cerebral fronteira, que contou com a presenca da Dr.2 Lorella
Minotti e do Prof. Doutor Stéphan Chabardes, pertencentes ao
Centre Hospitalier Universitaire Grenoble-Alpes, que abordaram
aspetos da semiologia ictal e abordagem cirldrgica da insula,
respectivamente.



Na segunda conferéncia foram abordados os aspetos limitrofes
entre Epilepsia e Doencas do Movimento, tanto numa vertente
clinica, como numa vertente neurofisioldgica. Esta conferéncia
esteve a cargo das Dr.? Sofia Quintas e Dr.2 Maria-Angeles
Jiménez.

A terceira conferéncia debrucou-se sobre as Crises de Natureza
Nao-Epiléptica, especificamente as crises psicogénicas, no que
diz respeito ao diagnéstico e abordagem/tratamento. Palestraram
o Dr. Nuno Canas e a Dra. Ana Pinto, neurologista/neurofisiologista
e psiquiatra, respectivamente.

Na quarta conferéncia que incidiu sobre Cirurgia Minimamente
Invasiva, uma area em rapido desenvolvimento, abordaram-se as
técnicas mais recentes de neurocirurgia, nomeadamente a
termocoagulacado por radiofrequéncia pelo Dr. Alexandre Campos,
a ablacao por laser pelo Dr. Eduardo Cunha e a radiocirurgia pelo
Dr. Paulo Costa.

A quinta conferéncia do congresso foi dedicada ao tema da morte

sUbita em epilepsia, SUDEP. A abordagem deste tema sensivel
abrangeu a epidemiologia, a fisiopatologia, assim como a prevencao
e abordagem corretas. Palestraram os Dr. Ricardo Rego e o Dr.
Francisco Sales.

No final foi atribuido o prémio de Melhor Comunicacdo Oral ao
Dr. Sulaiman Abuhaiba, com o trabalho intitulado "Electrical
analysis in the presurgical evaluation of drug-resistant epilepsy
patients”. O prémio de Melhor Comunicacao em Cartaz foi atribuido
ao Dr. Daniel Filipe Silva com o trabalho "EEG ambulatério de 24
horas: analise de custo-efetividade”.

Foram também atribuidas Bolsas de Apoio a Formacao a Dra.
Joana Ribeiro, a Dra. Mariana Valente Fernandes e a Dra. Sara
Parreira. A Bolsa Cientifica foi atribuida a Dra. Miranda Mele pelo
trabalho intitulado "Dynamic modulation of synaptic GABAA
receptors promoted by antibodies from epileptic patients”.
Para o ano esperamos contar com a vossa presenca no 32° ENE
que tera lugar em Lisboa!
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A vivéncia de uma doenca crénica tem um
impacto significativo na percecao da
Qualidade de Vida (QdV) dos doentes e dos
seus cuidadores. A imprevisibilidade
associada a ocorréncia das crises epiléticas,
é um dos fatores que contribui para niveis
elevados de ansiedade nas pessoas com
epilepsia e nos seus cuidadorest, diminuindo
assim a sua percecdo de QdV. Tém sido
apontados e estudados diversos métodos e
combinacdes que permitam a detecao da
ocorréncia de diversos tipos de crise2,3,
cuja utilizacao se espera que conduza a um
maior bem-estar e qualidade de vida em
ambos. A confianca num dispositivo desta
natureza, poderd potenciar a autonomia e
independéncia das pessoas com epilepsia
e a reducao de stress entre crises em
cuidadores.

No &mbito da promocdo da QDV desta
populacao, a LPCE conduziu um projeto
piloto, em Coimbra, Porto e Lisboa, com o
objetivo de avaliar o impacto de um
dispositivo de alerta de crises epiléticas na
QDV de cuidadores de pessoas com
epilepsia. Ao mesmo tempo, este projeto
pretendia a recolha de maior informacao
sobre um dispositivo existente no mercado
bem como que os participantes usufruam
do mesmo num periodo limitado de tempo,
aumentando assim o conhecimento sobre
esta resposta e fornecer informacao mais
fidedigna a comunidade.

Para o efeito foi utilizado o dispositivo
Embrace®, atualmente um dispositivo de
qualidade médica na Europa e autorizado
pela FoodandDrugAdministration nos EUA,
com a finalidade de detetar crises tdnico-
clonicas generalizadas, através de

Y

parametros de movimento. Este dispositivo
consiste numa pulseira eletrénica, que em
conexdo com um sistema Android/I0OS e
através de uma APP, permite a detecao de
movimentos ténico-cldnicos com duracao
superior a 20s. Aquando dessa detecdo, a
APP instalada é responsavel por estabelecer
contacto por SMS ou chamada para o
contacto dos cuidadores, definido na mesma.
Para o funcionamento deste sistema ¢
necessaria a aquisicao do dispositivo, o
pagamento de uma mensalidade que
permite a funcionalidade de alerta, e a
ligacao a internet.

Procurou-se a constituicdo de uma amostra
de 75 (15 em Lisboa + 20 no Porto + 40 em
Coimbra) de pares cuidador-doente (PDC],
com o preenchimento dos critérios de
selecao necessérios para a adequacao do
dispositivo. Os fatores de exclusao foram,
por exemplo, o tipo de crise (ex: doentes
com crises de auséncial, duracdo da crise,
impossibilidade de utilizar um Sistema
Android ou I0S junto do doente. Foram
recebidos mais de 100 contactos para
integracao nos projetos.

No caso da regido de Coimbra, o projeto
apresentou uma variadvel diferenciada, em
que além do periodo de tempo que os
doentes utilizavam a pulseira em contexto
de vida diaria, foi possivel através da parceria
com o Centro de Referéncia de Epilepsia
Refratdria do Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, selecionar doentes
que além de reunirem as caracteristicas
necessarias a participacao no projeto,
tivessem ja programados internamentos [de
aproximadamente 5 dias), através dos quais
foi possivel realizar a observacao direta da
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relacao que os doentes e cuidadores
estabeleciam no que respeita a utilizacdo e
manuseamento da pulseira e seus diversos
impactos.

Tendo em conta alguns dos objetivos de
avaliar uma potencial reducdo de stress e
impacto na qualidade de vida dos cuidadores
de portadores de epilepsia, foram utilizados
instrumentos psicométricos
estandardizados construidos para avaliar a
qualidade de vida (WHOQOL, OMSJ4, o stress
parental em participantes pais (PSI, Santos)5
e sintomas psicopatoldgicos [(BSI,
Canavarro)6, como medida comparativa pré
e pos utilizacdo do dispositivo.

Dos 75 beneficidrios que participaram no
projecto, apenas 40 (15 no Porto + 11 em
Lisboa + 14 Coimbra) utilizaram os
equipamentos durante o periodo de tempo
completo previsto nas candidaturas, sendo
que 22 participantes da regido de Coimbra
utilizaram por periodos de tempo parciais,
culminando na sua desisténcia.

Os motivos que levaram ao abandono do
mesmo foram variados. O periodo de
utilizacao do dispositivo variou entre 2 a 4
meses. Os resultados obtidos nesta amostra,
através da comparacdo entre os resultados
quantitativos nos questionarios antes e apds
a utilizacdo da Embrace®, revelam
melhorias muito discretas nos trés
parametros avaliados. Nas avaliacoes finais,
os cuidadores avaliaram de forma mais
positiva o dominio fisico, psicolégico e do
meio envolvidos na sua qualidade de vida.
Relativamente ao Indice de Sintomas
Psicopatolégicos, em ambas as fases de
avaliacao, as dimensdes em que se



registaram médias mais elevadas estao
relacionadas com sintomatologia ansiosa e
obsessiva/compulsiva. Na amostra de 35
cuidadores (10 em Lisboa + 15 no Porto),
verificou-se uma diminuicao ligeira no stress
parental entre as avaliacdes basal e final.

Uma anélise qualitativa as respostas
fornecidas pelos cuidadores que
participaram neste projeto, bem como pelo
acompanhamento realizado ao longo do
mesmo e da entrevista final, demonstrou
que a participacdo no projeto permitiu, acima
de tudo, a possibilidade de utilizacdo do
dispositivo num periodo experimental como
forma de avaliar a adequacao do
investimento necessario para aquisicdo do
mesmo. Foram frequentes os contactos
para participar no estudo por parte de
cuidadores de pessoas com tipos de crise
que nao seriam reportados neste sistema

e que, apesar das informacdes
disponibilizadas sobre o dispositivo,
pensavam adquirir o mesmo. Cuidadores
permanentes de criancas com
multideficiéncia reportaram que as crises
ténico-clénicas generalizadas sdo sempre
percecionadas por eles e que dessa forma
o dispositivo ndo acrescenta controlo a
situacao. Associado a isto, e remetido com
frequéncia pelos participantes para
sugestoes de melhoria, estdo as questdes
técnicas associadas ao dispositivo que, na
opiniao dos nossos participantes,
necessitariam de uma evolucao (p/ ex:
duracao da bateria, conectividade com o
smartphone, alerta para falsos positivos).
Os dispositivos utilizados dizem respeito a
primeira versdo da Embrace®, pelo que os
dados recolhidos nao se reportam a
recentemente lancada no mercado
Embrace2® que promete colmatar algumas

das falhas supra mencionadas, tais como a
extensao da bateria a 48h e o carregamento
mais répido da mesma, e deixamos como
sugestao para estudos futuros.

De forma conclusiva, estes estudos
mostraram-se importantes nao sé pelos
resultados obtidos, mas essencialmente na
delimitacao da franja populacional para a
qual este dispositivo em particular parece
ser mais adequado. Mais ainda, pela
oportunidade fornecida a comunidade de
testar um produto potencialmente benéfico
sem os custos inerentes a compra e
utilizacdo do mesmo, promovendo assim
uma tomada de decisdo consciente com
base nas vantagens e desvantagens,
avaliadas através da sua propria experiéncia.
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N° de sécio / Trabalhador:
Paulo Nuno Vieira Oliveira

Cidade onde reside?
Matosinhos

Qual a sua actividade profissional?
Secretéario - Administrativo da LPCE
Desde 1994

Como ocupa os seus tempos livres?

Sou adepto fervoroso do FC Porto, gosto de ouvir musica, ver um bom filme, praticar natacao e ler.

Também adoro dar um bom passeio a beira mar quase sempre de maquina fotografica na mao visto que adoro fotografia. Estou
sempre pronto a captar uma boa imagem com a familia ou com os amigos.

Como conheceu a LPCE?
Conheci a LPCE em 1994 através do meu neurologista Dr. Lopes Lima e nessa altura estavam a precisar de colaboradores para apoio
ao 1° Congresso Europeu de Epileptologia.

Que balanco faz da sua atividade ao longo destes 25 anos?

Tem sido um prazer trabalhar com todos os Presidentes e as suas equipas desde 1994 quando comecei a trabalhar na LPCE:
Dr. Rosalvo Almeida, Dr. Francisco Pinto, Dr. Lopes Lima, Dr. Francisco Sales, Dr. Dilio Alves e Dr.2 Manuela Santos.
Sao estas relacdes interpessoais que nos fazem crescer como pessoas e como profissionais e o meu muito obrigado a todos eles.

Qual o evento/atividade da LPCE que recorda?

Sem duvida que o evento que mais me traz recordacdes € 0 1° Congresso Europeu de Epileptologia pois foi o comecar de uma nova
etapa na minha vida.

Quanto a atividade tenho excelentes lembrancas de ter feito parte do 1° Grupo de Ajuda Mdtua e por consequéncia fiz parte de um
projeto do IBE (International Bureau for Epilepsy) que era o EYIE (Epilepsy Youth in Europe) onde fiz grandes amizades e participei
em eventos internacionais em nome da LPCE.

Como vé o futuro da Liga?

O futuro da LPCE passara sem duvida pela ajuda a formacao de novos epileptologistas, a continuacdo dos Encontros Nacionais de
Epileptologia e dos Féruns de Cirurgia da Epilepsia e por eventos mais regionais tendo como por exemplo acdes de sensibilizacao
de epilepsia nas escolas, e noutras instituicGes pois o conhecimento mais aprofundado do que é a epilepsia trard como frutos o
derrubar da descriminacao ainda existente em alguma parte da sociedade.
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